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서 론
이차적인 피부 유전분증(secondary cutaneous amyloido-은 다양한 염증성 질환이나 피부 신생물 등의 기존 피sis)부 질환과 연관되어 나타나는 피부 유전분증으로 지루 각,화증 진피 내 멜라닌 색소성 모반 모기질종 모낭상피종, , , ,광선 각화증 보웬병 기저세포암 피부섬유종 및 한공각화, , ,증 등에서 나타날 수 있다1-4 한공각화증은 임상적으로 경.계가 명확한 융기된 경계를 가지며 조직학적으로는 구상,층판 의 소견을 보이는 표피의 각질화 이(cornoid lamella)상 질환의 하나로 아직 정확한 병인은 알려져 있지 않다5,6.한공각화증에서 유전분의 침착은 형의 한공각화증Mibelli과 파종상 표재성 한공각화증에서 드물게 보고되고 있다2-7.저자들은 하지와 체간에 발생한 파종상 표재성 한공각화증에서 면역조직화학염색법을 통해 확인된 진피 내 유전분증이 동반된 증례를 경험하고 문헌고찰과 함께 보고한다.
증 례
세 여자 환자가 양측 하지와 등의 하부에 발생한 색소71
성 반점을 주소로 내원하였다 내원 개월 전부터 양측 하. 4지의 신전부에서 시작된 작은 암갈색의 환상 병변들이 발생하기 시작하였고 병변은 호전 없이 새로운 병변들이 발,생하였다고 한다 환자의 과거력상 형 간염 보균자로 경. C도의 간경변이 동반되어 소화기 내과에서 경과 관찰 중이었으며 유사한 피부 병변의 가족력은 없었다 피부 소견, .상 양측 하지의 무릎 아래 부위와 등의 하부에 경계가 명확한 직경 의 암갈색의 환상 병변들이 관찰되었2 3 mm～다 피부 병변은 간헐적인 소양증을 동반하였고 일(Fig. 1). ,부 병변은 소파에 의한 것으로 생각되는 홍반이 동반되었다 내원 당시 시행한 일반혈액 검사는 정상이었으며. , as-의 경미한partate aminotransferase/alanine aminotransferase증가 소견 외에 총 빌리루빈치를 포함한 일반화학 검사상특이 소견은 없었다 하지의 병변부에서 시행한 병리 조직.학적 검사상 표피의 과각화증 이상각화증 및 전형적인 구,상층판이 관찰되었고 그 하부로 과립층의 소실과 림프구,의 세포외 유출 상부 혈관 주변의 림프구 침윤 등의 소견,이 관찰되었다 또한 병변의 하부의 확장된 유두(Fig. 2A).부 진피내에는 부정형의 호산성 물질의 침착이 관찰되었으며 염색상 양성 소견을 보여 유전분으로 확인Congo red되었다 유전분의 침착은 구상층판의 하부에 주로(Fig. 2B).나타났으며 구상층판과 떨어진 유두부 진피에는 관찰되지,않았다 면역조직화학염색상 항 항체 에는. cytokeratin AE1약양성 소견을 보였고 염색에는 음성 소견을 보였다AE3이후 환자의 병변은 냉동요법 및 국소(Fig. 2C). 5-flu-orouracil (EfudexⓇ 도포를, Valeant Pharmaceuticals, USA)이용한 치료로 호전되었으며 현재 경과 관찰 중이다.
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Secondary localized cutaneous amyloidosis appears in association with a variety of inflammatory skin diseases and
skin tumors. The presence of dermal amyloid deposits in lesions of porokeratosis has rarely been described in the
literature. We describe a Korean case of disseminated superficial porokeratosis, with clear histologic evidence of
amyloid deposition in the upper dermis. (Korean J Dermatol 2006;44(8):1018 1020)～빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲빲
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고 찰
한공각화증은 년 에 의해 처음으로 기술되었1893 Mibelli으며 임상적으로는 각질이 있는 융기된 변연부를 가진 위,축된 환상의 반 혹은 판을 특징으로 하며 조직학적으로 특징적인 구상층판의 소견을 보이는 드문 질환이다 임상적.인 형태와 분포에 따라서 크게 형 표재성 파종상Mibelli ,한공각화증 선상형 점상형 및 수장 족저 파종상 한공각화, ,증으로 구분한다8 한공각화증의 원인과 발병기전은 아직.확실하지 않지만 이상각화증을 보이는 병변 하부에 비정,상적인 각질세포의 클론 이 비정상적인 각질화를 유(clone)발시키고 이러한 변화가 점차 확산되어 함입을 일으키는것이라는 것이 널리 통용되는 설이다.표재성 파종상 한공각화증은 일반적으로 다른 아형의한공각화증과 마찬가지로 유전성 피부 질환으로 생각되나,기존 보고에 의하면 다른 내과적 혹은 피부과적 질환과 연관되어 나타나기도 한다 주로 면역억제 환자에서나 장기.이식 후 면역억제제 투약과 관련되어 나타나기도 하며 광,선 요법이나 광화학 요법을 받은 경우나 특psolaren-UVA
Fig. 2. (A) Cornoid lamella and deposition of eosinophilcamorphous materials in the papillary dermis (H&E, × 200).(B) Amyloid deposition in the papillary dermis, especiallyevident under cornoid lamella (Congo red, × 200). (C)Weakly positively stained dermal amyloid deposits on im-munostaining using monoclonal antibody to cytokeratin AE1(AE1, × 200).
Fig. 1.Multiple, well defined, 2 3 mm sized, brownish annu～ -lar lesions on lower leg
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정 약제 복용과 연관되어 발생한 보고도 있다 간질환과.연관되어 표재성 파종상 한공각화증이 보고된 예는 만성간질환 환자와 형 간염에 의한 간암과 연관되어 발생한C예가 있으며2 9,10 본 증례의 환자는 오랜 기간 동안 형 간, C염에 의한 간경변이 있었던 환자로 현재로서는 간암의 임,상적 증거는 없는 환자였다.이차적인 유전분증은 다양한 염증성 질환이나 피부 신생물 등의 기존 피부 질환과 연관되어 나타날 수 있으며 한공각화증에서도 나타날 수 있다 표재성 파종상 한공각화.증에서 이차적으로 진피 내 유전분의 침착을 보이는 기전에 대해서는 자세히 알려져 있지 않다 표재성 파종상 한.공각화증에서 유전분의 침착을 최초로 기술한 Piamphong-와sant Sittapairoachana2는 진피 내 유전분의 기원을 변성된표피의 각질세포로 추정하였다 등. Amantea 7은 다양한 항항체를 이용한 면역조직화학염색법을 이용하cytokeratin여 침착된 유전분의 기원을 표피에서 유래된 것으로 추정하였고 이러한 유전분의 양상은 일차성 피부 유전분에서,나타나는 변화와 유사하다고 보고하였다.본 증례에서 보이는 유전분의 침착은 구상층판 바로 아래와 한공각화증의 병변 중심부에만 국한되어 나타났으나구상층판이 진행하는 방향의 표피 직하방에는 나타나지않았다 또한 면역조직화학염색상 주로 산성 표피 케라틴.에 대한 항체인 에 약양성 소견을 보였다는 점으로 보AE1아 표재성 파종상 한공각화증에서 나타나는 이차성 유전분의 침착은 표피에서 일어난 병리적 변화에 따라 이차적으로 나타나는 변화로 생각한다.저자들은 하지와 등에 발생한 표재성 파종상 한공각화증의 조직에서 병변과 동반된 이차성 유전분의 침착을 확인한 예를 경험하고 비교적 드문 예라 생각하여 문헌 고1찰과 함께 보고하는 바이다.
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